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1. Generalities 

Les pattern-dystrophies regroupent un ensemble d' affections retiniennes avec depots retiniens 
plus ou moins reticules jaunatres ou grisatres et autofluorescents. Elles comprennent la 
dystrophie en aile de Papillon et la dystrophic de Sjogren , la dystrophic foveomaculaire 
vitelliforme de Padulte, la dystrophie en pattern etendue simulant la maladie de Stargardt 
(dystrophie en X flavimaculee et pseudo-fundus flavimaculatus) et la dystrophie choro'idienne 
areolaire centrale 1 . 




Fig. 1 : E A, dystrophie en ailes de papillon chez un patient de 50 ans. La lesion retinienne a peine visible est 
constituee de courtes travees renflees a leurs extremites. En B, dystrophie reticulee de Sjogren chez un patient de 
20 ans. La distribution des reticulations s'etend au pole posterieur, la decouverte de l'affection est fortuite et il 
n'y a aucun signe fonctionnel. A noter l'epargne peripapillaire que Ton peut observer dans toutes les dystrophies 
avec reticulations. 



Bernard PUECH 



Page 1 



- L'heredite est autosomique dominante mais la penetrance et l'expression de la maladie 
sont tres variables puisque Ton peut trouver dans une meme famille, pour une meme 
mutation : des patients asymptomatiques, des patients avec une dystrophic maculaire a 
minima de type pseudo-vitelliforme ou en aile de papillon et des patients qui presentent une 
retinite pigmentaire 2 . 




Fig. 2 : Forme pigmentee de dystrophic de Deutman chez une enfant de 6 ans, sans antecedents, avec acuite 
visuelle normale (cliches Paul Turut). 

Le gene PRPH2 (peripherine/RDS), seul actuellement connu pour les pattern-dystrophies, ne 
serait implique que dans 2 a 18% des cas. Localise en 6p21.2, il contient 3 exons et plus de 
100 mutations ont ete a ce jour publiees. II code pour une proteine, la peripherine 2, 
principalement situee sur le pourtour des segments externes des photorecepteurs ou elle joue 
un role principal a la formation et a la stabilite des membranes plasmatiques des articles 
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externes. Cette stabilite depend d'heterodimeres formes par la peripherine et la proteine 
ROM1. 
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Fig.3 : Differents aspect de la dystrophic foveomaculaire vitelliforme de l'adulte. Debut de fragmentation du 
materiel vitellin dans les deux cliches du bas. Le materiel disparait progressivement pour donner une petite 
atrophie foveomaculaire. 
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Le phenotype des mutations sur le gene PRPH2 est large puisqu'en plus des pattern- 
dystrophies il peut etre responsable de dystrophie maculaire tardive mimant la degenerescence 
maculaire liee a l'age, de dystrophies des cones et de retinites pigmentaires. Les phenotypes 
associes aux mutations PRPH2 sont tous herites sur un mode autosomique dominant, a 
l'exception de la retinite pigmentaire digenique qui necessite en plus une mutation dans le 
gene ROM1 \ 

- La prevalence de l'ensemble des pattern-dystrophies peut etre estimee approximativement a 
1/60000 (1/150000 pour la seule dystrophie foveomaculaire vitelliforme). 

- Signes cliniques. Les circonstances du diagnostic precoce d'une pattern dystrophie sont 
fortuites, les premiers depots vitellins et les migrations pigmentaires retiniennes etant au debut 
totalement asymptomatiques. Ce n'est que vers l'age de 40 ans ou plus que le patient 
consulte pour une baisse d'acuite visuelle et/ou une discrete metamorphopsie mais ce peut 
etre egalement a 1' occasion d'une prescription de verres ou dans le cadre de Penquete 
genealogique que les patients sont deceles. L'anamnese, la construction de l'arbre 
genealogique et l'examen des proches vont reveler l'expression intrafamiliale parfois tres 
variable. 




Fig 4 : Dystrophie foveolomaculaire vitelliforme : OCT spectral : A) Patiente de 59 ans avec acuite de 9/10. 

Lesion foveolaire bilaterale ; petite gene a la lecture mais P2, a l'OCT le materiel est homogene, hyperreflectif 

et situe au niveau de l'EP et de la membrane de Bruch. Mutation dans l'exon 1 du gene PRPH2 en c.371del 

(p.Glyl24AlafsX15) 

B) Patiente de 61 ans acuite de 5/10. Lesion foveale bilaterale avec petite metamorphopsie. Souffrance des 

couches internes de la retine en regard des depots. ERG et EOG normaux. 
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2. Examens essentiels au diagnostic 

2.1. Les cliches en autofluorescence localisent et parfois revelent les depots vitellins 
hyperfluorescents et leur repartition et ce qu'ils soient strictement maculaires ou disperses. 
Les modifications de 1' autofluorescence de Pepithelium pigmentaire, Phypo- 
autofluorescence, precedent souvent les remaniements retiniens visibles au fond d'oeil et 
indiquent un debut de l'atrophie de l'EP (Fig.9 et 11). 

2.2. L'OCT spectral met en evidence Pepaisseur maculaire, les anomalies de Pepithelium 
pigmente, ses depots, son amincissement et la discontinuite des photorecepteurs en regard 
(Fig. 4, 7, 8, 9, 11). On recherchera dans les atrophies areolaires P amincissement des couches 
externes retiniennes precedant l'atrophie. 





Fig 5: Dystrophic simulant le Fundus Flavimaculatus. 

En A) fond d'oeil d'un homme de 38 ans avec acuite de 8/10 OD et 10/10eme OG. L'ERG est legerement 
diminue dans ses composantes photopiques et scotopiques. 

En B), soeur de 49 ans avec acuite de 8/10 ODG, l'ERG et l'EOG sont moderement diminues. 
En C), frere de 38 ans avec acuite de 7/10 et 4/10eme . L'ERG est altere en photopique et scotopique. II n'y a 
pas de silence choro'idien a l'angiographie. Leur mere et un grand oncle, presentent la meme affection. La 
recherche d'une mutation sur le gene ABCA4 est negative, par contre on trouve sur le gene PRPH2 la variation 
nucleotidique c.493T>C (p.cysl65Arg) dans l'exon 1. 
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3. Autres examens paracliniques 

3.1. La vision des couleurs est egalement normale dans les formes avec depots maculaires, 
mais dans l'atrophie areolaire centrale et selon le stade une dyschromatopsie d'axe bleu-jaune 
peut etre depistee. 

3.2. Le champ visuel ou Ton recherchera 1' alteration centrale et la perte progressive de la 
sensibilite. 

3.3. L'ERG multifocal montre 1' alteration maculaire precoce avec perifoveolopathie puis 
alteration du pic maculaire. L'ERG pattern est egalement precocement altere. L'ERG flashs 
est en principe normal en photopique et scotopique mais pour certaines mutations la maladie 
peut progressivement evoluer de facon plus severe vers une dystrophie des cones ou une 
dystrophie des cones et batonnets. 

3.4. L'angiographie fluoresceinique n'est plus pratiquee sauf en cas de neovaisseaux. 

3.5. La biologie moleculaire conforte le diagnostic des formes a minima et confirme du 
risque de transmission familiale. 




Fig. 6: Dystrophie en pattern simulant le fundus flavimaculatus. Patiente de 40 ans avec une acuite visuelle 
de 9/10eme ODG. Le fond d'oeil est le siege d'une etoile maculaire a 5 branches et de nombreuses taches de 
flavimaculees sont dispersees au pole posterieur. Cas clinique 7 publie en 1989 3 . 
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4. Evolution 

En general les dystrophies reticulees, la dystrophie foveomaculaire de Padulte, la dystrophie 
simulant le fundus flavimaculatus ont une evolution moins severe que l'atrophie areolaire 
centrale. 

II faut cependant se metier du pronostic en intra familial car 1' expression de la maladie 
peut etre tres variable et au sein d'une meme famille on peut observer pour une meme 
mutation une dystrophie pseudo-vitelliforme, une dystrophie des cones ou une dystrophie 
cones-batonnets et meme exceptionnellement une retinite pigmentaire. 

5. Formes Cliniques 

5.1. Dystrophie en aile de papillon de Deutman 

Decrite par Deutman en 1970, cette dystrophie autosomique dominante est rarement observee 

sur plusieurs generations. Plusieurs mutations sur PRPH2 ont ete identifiers mais la maladie 

peut etre associee a un autre gene en 5q21.2-q33.2. L'affection commence generalement 

entre la deuxieme et cinquieme decennie (Fig. 1 et 2). La plupart des patients sont 

asymptomatiques et sont decouverts de facon fortuite mais la decouverte peut etre secondaire 

a une legere baisse de vision ou a une petite metamorphopsie. 

Au fond d'oeil, la lesion maculaire est de couleur sombre en forme de croix aux extremites 

renflees ou en ailes de papillon. Elle se constitue a partir d'un groupe de points pigmentes. 

En angiographie les lesions sont hypofluorescentes par effet masque et entouree 

d'hyperfluorescence par atrophie chorioretinienne sous jacente.(Fig. 1) 

En autofluorescence les lesions sont hyperfluorescentes 

La vision des couleurs est normale ou peu alteree, le champ peut montrer un leger scotome 

central relatif. 

L'ERG plein champ est normal le multifocal egalement ou avec un pic legerement abaisse et 

l'ERG pattern peut etre altere. 

L'EOG est egalement normal ou legerement diminue. 

Le pronostic est bon mais une atrophie de 1' epithelium foveolaire peut apparaitre de meme 

que beaucoup plus rarement des complications neo-vasculaires. 

Le diagnostic differentiel se fait avec la dystrophie de Sjogren forme plus etendue de la 

dystrophie de Deutman au meme pronostic (Fig. IB) et certaines affections retiniennes lentes 

donnant parfois un aspect reticule foveo maculaire comme le pseudo fundus flavimaculatus 

(egalement lie au gene PRPH2), la degenerescence maculaire atrophique liee a l'age, 
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certaines retinopathies mitochondriales (MIDD), la dystrophie de Steinert et la maladie de 
Paget. 





Macula Thickness : Macular Cube 512x128 OD 
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Fig.7 : Dystrophie en pattern simulant le fundus flavimaculatus. Patiente de la fig. 6. 30 ans plus tard, les 
taches flavimaculees ont disparu au fond d'oeil mais elles sont encore visibles en autofluorescence. L'OCT 
montre un amenuisement retinien important avec la persistance d'un Hot de photorecepteurs foveolaires. Le 
champ visuel epargne le point de fixation ce qui explique l'acuite visuelle qui est encore de 8/10eme ODG. Les 
reponses photopiques et scotopiques sont presentes mais considerablement diminuees. La patiente est porteuse 
de la mutation p.Leu20SerfsX2 dans l'exon 1 du gene PRPH2. 



5.2. La dystrophie foveomaculaire vitelliforme de l'adulte 

II s'agit d'une foveolopathie, decrite en 1974 par Donald M. Gass, apparaissant le plus 

souvent vers la cinquieme decennie. 

La lesion est bilaterale jaunatre arrondie ou ovalaire de la taille de Va ou Vi diametre papillaire 

et legerement surelevee (Fig.3).. 

L'affection est genetiquement heterogene puisqu'au moins deux genes ont ete trouves 

responsables; le gene PRPH2 et le gene Bestl. 
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Le sujet consulte pour une baisse d'acuite visuelle souvent accompagnee d'une petite 
metamorphopsie. 
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Fig. 8: Patient de 66 ans avec pseudo-fundus flavimaculatus et dystrophic maculaire. Les pattern 
dystrophies ont le plus souvent une souffrance maculaire qui conduit lentement a une atrophie areolaire centrale 
en trois ou quatre decennies. L'acuite visuelle est inferieure a l/20eme , les lesions flavimaculees ne sont plus 
visibles qu'en autofluorescence. L'ERG est altere en photopique et en scotopique. Mutation dans l'exon 1 du 
gene PRPH2 c.450T>A (p.Cys!50Stop). 
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L'acuite au moment du diagnostic est souvent assez bonne de 5 a 8/10 eme et elle ne se modifie 
que tres progressivement preservant la vision de pres durant plusieurs decennies. L'atteinte 
peut etre unilaterale ou asymetrique et il existe de nombreux cas sporadiques.. 
L' angiographic n'apporte que peu de signes complementaires, lorsque le materiel n'est pas 
resorbe les cliches montrent une image maculaire avec un centre foveolaire sombre entoure 
d'un halo d'hyperfluorescence correspondant a la depigmentation sous le materiel vitellin 
debordant legerement (Fig.4). Les quelques petites lesions ponctuelles qui peuvent etre 
observees soit autour de la lesion centrale soit plus eloignees au niveau des troncs des 
vaisseaux retiniens du pole posterieur sont hyperfluorescentes et significatives. 
A l'OCT spectral le materiel jaunatre de la lesion maculaire est hyperreflectif et l'EP sous ce 
materiel peut etre atrophique (fig.4). 

En autofluorescence le materiel vitellin est hyperautofluorescent. 
La vision des couleurs est peu alteree de meme que le champ visuel. 
L'ERG plein champ est normal, l'adaptation a Pobscurite egalement normale. 
L'EOG est normal ou legerement altere. L'evolution est tres lente avec la disparition 
progressive du materiel vitellin et l'apparition d'une atrophie chorioretinienne foveo- 
maculaire. Les complications neovasculaires sont possibles. 




Fig.9 : Atrophie areolaire centrale. Stade 1 Patient de 26 ans. A ce stade l'acuite est bonne en raison de la 
persistance de Pilot foveolaire de cellules photo receptrices parfaitement visibles a l'OCT. En autofluorescence 
les lesions de lipofuscine sont hyper fluorescentes et apparaissent plus nettement qu'au fond d'oeil pour former 
une sorte de couronne. 

5.3. La dystrophic en pattern simulant le Fundus Flavimaculatus 

II y a bien longtemps que des dystrophies tachetees du pole posterieur de decouverte tardive et 
evoluant tres lentement ont ete depistees sous le nom de fundus flavimaculatus purs avec 
atteinte maculaire tardive. Cette affection est rare et nous avions estime son incidence a 
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1/160.000 mais le depistage tardif entre 45 et 65 ans ne permettait pas l'estimation reelle de la 
prevalence 4 . 

La maladie apparait le plus souvent une vingtaine d'annees avant sa decouverte. Le premier 
signe amenant a consulter est la baisse de vision qui survient dans la 5 eme decade ou elle se 
modifie assez rapidement. L'aspect du fond d'oeil est constitue d'amas de taches jaunatres 
pisciformes ou un peu reticulees situees autour de la macula et n'apparaissant que tres 
progressivement (fig.5 A et B). 

Ces taches augmentent en nombre autour de la macula et Pisolent. 
II se developpe ensuite autour de la foveola un anneau d'atrophie chorioretinienne qui 
progressivement absorbe Pilot maculaire central et constitue en fin d' evolution une large 
atrophie chorioretinienne plus ou moins ovalaire centree sur le pole posterieur (fig.5 C, D et 
E). Ce stade n'est generalement pas atteint avant l'age de 60-65 ans et l'acuite visuelle chute 
alors a l/40 eme ou moins. On observe une paleur temporale du nerf optique et les taches 
reticulees ont tendance a s'estomper 

Les complications neovasculaires sont rares. L' evolution est tres variable et on peut 
observer dans une meme famille des lesions qui different selon les patients de meme qu'une 
asymetrie des lesions. 

Le champ visuel est peu altere au debut mais il suit 1' alteration de la vision centrale avec 
l'apparition d'un scotome central plus ou moins profond. 

La vision chromatique est normale avant l'atrophie areolaire puis elle s'altere sans axe bien 
precis. 

L'ERG plein champ est en general normal lors du depistage mais lorsque la maladie est tres 
avancee il s'altere en photopique et en scotopique. 
L'EOG normal au debut suit en general l'alteration tres tardive de l'ERG. 
En angiographie les taches jaunatres ont le meme aspect que les taches flavimaculees de la 
maladie de Stargardt mais on n'observe aucun silence choro'idien. 
En autofluorescence les taches jaunatres apparaissent hyperfluorescentes et sont 
accompagnees de petites plages d'hypofluorescence qui refletent une atrophie localisee de 
l'epithelium pigmentaire ou la lipofuscine des taches jaunatres a disparu. 
A l'OCT, on retrouve les taches au niveau du segment externe des photorecepteurs avec une 
augmentation de la reflectivite. 

En biologie moleculaire, la recherche d'une mutation sur le gene PRPH2 permettra un 
diagnostic de certitude. A noter qu'un peu moins d'un patient sur 5 sense presenter une 



© Bernard PUECH Page 11 



maladie de Stargardt recessive ou dominante chez qui la recherche sur les genes ABCA4 et 
ELOVL4 est negative presente une mutation sur le gene PRPH2. 

Le diagnostic differentiel se fera essentiellement avec la maladie de Stargardt quelle soit 
recessive ou dominante, avec la dystrophie de certaines mitochondriopathies ( MIDD et 
MELAS) qui donnent egalement des taches autofluorescentes perimaculaires et si ces taches 
sont associees a une paraplegie spastique on evoque le syndrome de Kjellin. 
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Fig. 10 : Homme de 45 ans avec lesion d'atrophie areolaire debutante au stade 2. L'acuite est a 5/10 eme ODG, 
il existe au champ visuel un petit Hot central preserve au sein d'un scotome central profond de 10°. L'ERG et 
l'EOG sont normaux. 

Formes atypiques. 

- Une forme particuliere de pseudo-fundus flavimaculatus avec maculopathie a ete decrite 
sous le nom de dystrophie en X flavimaculee (Fig. 6 et 7). Elle correspond a une pattern- 
dystrophie avec maculopathie. Les taches flavimaculees simulant le fundus flavimaculatus 
correspondent a des depots vitellins qui s'estompent avec le temps et laissent place a une 
atrophie areolaire (Fig.7) 3 . 

- Une exceptionnelle retinite ponctuee albescente autosomique dominante a ete decrite 
avec mutations sur le gene PRPH2 alors que la maladie RPA classique est habituellement 
localisee sur les genes RHO et RLBP1. Les ponctuations de la forme liee a PRPH2 sont moins 
regulieres que dans la forme classique et l'ERG de la forme liee a PRPH2 correspond plus a 
un ERG de pattern-dystrophie simulant le Fundus Flavimaculatus qu'a un ERG de RPA 
classique ou il est severement altere. 
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6.4. Atropine areolaire centrale 

Decrite par Nettelship en 1884, l'atrophie areolaire centrale est une affection retinienne 
bilaterale. Son evolution se fait sur plusieurs decades et de facon asymetrique avec un 
decalage fonctionnel de plusieurs annees entre des deux yeux, l'un pouvant avoir une acuite a 
1/20' me et l'autre gardant une acuite de 5 a 6/10' me . 

La plupart de ces atrophies areolaires centrales ont une transmission hereditaire dominante et 
sont secondaires a des mutations sur le gene PRPH2 mais quelques cas recessifs ont ete 
publies sans mutation sur le gene PRPH2. Dans certaines families 1/5 des patients qui 
presentent la mutation PRPH2 sont asymptomatiques. La dystrophie peut apparaitre comme 
un cas familial isole, puisque certains des apparentes peuvent presenter une forme differente 
et moins severe de pattern-dystrophie, de plus l'age d' apparition pouvant egalement varier, le 
diagnostic n'est pas toujours porte. II existe cependant des mutations, p.Argl72Trp, 
p.Argl95Leu et p.Argl42Trp, qui conduisent immanquablement a un aspect typique 
d'atrophie areolaire centrale. 




Fig.ll : Pour ce jeune patient qui presente un debut d'atrophie areolaire centrale et qui garde une 
excellente acuite la perte des cellules de l'EP se fait surtout en perifoveolaire ou Pamincissement de l'EP est 
maximum (fleches rouges). La ligne SI/SE des photorecepteurs est continue en foveolaire (fleche bleue) et les 
depots autofluores cents des berges de la maculopathie sont hyperreflectifs et visibles en dehors de 
l'amincissement perifoveolaire (fleches blanches). 

Clinique. La maladie commence chez l'adulte jeune mais il est exceptionnel de la depister 
avant l'age de 40 ou 50 ans La baisse de vision ou la decouverte d'un autre membre atteint 
dans la famille sont les principaux signes d'appel. 
On decrit classiquement 4 stades : 
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- le stade 1 : entre 20 et 30 ans, lorsque la maladie est asymptomatique pour le patient, la 
region maculaire a deja un aspect anormal, grisatre depigmented et granulaire. On peut 
observer sur les bords de la lesion centrale de petites taches jaunatres qui ressemblent a de 
fins drusen. Les vaisseaux ont un calibre normal et la peripherie est rarement modifiee 
(Fig.9). C'est a partir de ce remaniement discret que la maladie evolue progressivement 
avec une disparition progressive des photorecepteurs, de 1' epithelium pigmentaire puis de 
la choriocapillaire. 

- le stade 2 correspond a l'apparition d'une plage ovalaire retinienne de depigmentation 
retinienne (Fig. 10), 

- le stade 3 avec un debut d'atrophie chorioretinienne perifoveolaire (Fig. 11) 

- le stade 4 lorsque la foveola est englobee par l'atrophie, cette derniere est ronde ou 
ovalaire ses bords sont nets et non geographiques comme dans les atrophies areolaires 
seniles, cette atrophie peut s'elargir dans toutes les directions et venir affleurer le bord 
temporal de la papille (Fig.12). II s'agit d'une atrophie de Perithelium pigmente et de la 
choriocapillaire et les vaisseaux choro'idiens restent visibles au niveau de la lesion. 





Fig.12 : Homme de 53 ans avec atrophie areolaire constitute. L'acuite de cet ceil est de l/20 eme alors que 
l'autre ceil est encore a 5/10 eme . Les contours de l'atrophie areolaire sont particulierement nets. La lesion 
centrale est bordee d'un halo d'hyperfluorescence et quelques ponctuations hyperfluorescentes entourent la 
lesion. 

La dyschromatopsie est d'axe bleu-jaune et evolue vers une dyschromatopsie globale 
severe. 
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Le champ visuel presente un scotome central qui s'approfondi progressivement pour devenir 

absolu et s'etendre jusqu'a 30° de part et d'autre du point de fixation. Les isopteres 

peripheriques du Goldmann sont conserves. 

L'ERG plein champ est normal mais il peut etre altere, surtout en photopique, dans les formes 

tres evoluees. L'ERG pattern est diminue ou non enregistrable et l'ERG multifocal est altere 

precocement. 

L'EOG est normal. 

L'autofluorescence est anormale l'aire maculaire apparait trop sombre avec un aspect tachete 

sur ses berges de petites plages hyperfluorescentes (Fig.9). 

A l'OCT spectral la ligne des photorecepteurs est desorganisee avec des granulations hyper 

reflectives et Pepithelium pigmente est aminci ou disparu avec absence des structures 

retiniennes au niveau de la lesion selon le stade de l'atrophie (Fig. 9 et 11). 

L' angiographic n'est plus pratiquee pour le diagnostic, on trouve aux premiers stades une 

transparence anormale de Pepithelium pigmente au niveau de la lesion et des reticulations 

sombres sur ses bords (Fig. 10), aux stades suivants la choriocapillaire s' efface, les vaisseaux 

choro'idiens de moyen et de gros calibre sont alors visibles et la lesion est bordee d'un lisere 

hyperfluorescent ou persiste un peu de choriocapillaire 

L' evolution de la maladie est lente et l'atrophie peut assez rarement, comme pour certaines 

atrophies geographiques maculaires liees a Page, etre le siege d'incidents locaux avec 

soulevements sereux, hemorragies disciformes et done neovaisseaux, quelque soit revolution 

il n'y a pas de perte de la vision peripherique. 

Pour le diagnostic differentiel, au stade de debut avant l'atrophie areolaire on elimine la 

maladie de Stargardt tardive et la maculopathie des mitochondriopathies (MELAS). Au stade 

d'etat on envisage l'atrophie geographique maculaire liee a l'age aux bords mal definis, 

festonnes et dechiquetes souvent accompagnees de drusen et toutes les atrophies areolaires 

secondaires des dystrophies hereditaires qui peuvent avoir une atrophie areolaire aux stades 

evolues en particulier la dystrophie des cones. On eliminera egalement la dystrophic de la 

Caroline du Nord, les cicatrices chorioretiniennes exceptionnellement bilaterales et la myopie 

forte. 
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Fig.13 : Fundus pulverulentus chez une patiente de 16 ans qui presente une mitochondriopathie Kearns et 
Sayre. 

7.5. Fundus pulverulentus 

Decrit par Marmor en 1977, il correspond a un aspect granite ou poivre et sel de la region 
maculaire ou du pole posterieur et selon certains a des amas pigmentaires grossiers ou la 
baisse d'acuite visuelle serait moderee. Ce type de fond d'oeil correspond soit au debut d'une 
atrophie areolaire centrale etendue soit au remaniement retinien du pole posterieur des 
mitochondriopathies de type MELAS ou Kearns et Sayre dont revolution lente se termine 
egalement par une atrophie areolaire centrale aux bords nets (Fig.13). 



8. Traitement 

II n'y a pas de traitement curatif actuellement connu. Les complications neo-vasculaires sont 
traitees de facon conventionnelle par injection d'anti-VEGF. 
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